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Objetivo: Chamar a atenção para as complicações, que podem surgir em qualquer fase da Doença de Ka-
wasaki (DK), para os fatores de risco que contribuem para o aparecimento dessas complicações e para as 
possíveis sequelas da doença, sejam elas transitórias ou permanentes. Métodos: Estudo prospectivo (coorte 
clínica) realizado entre abril de 2002 e abril de 2009 de 115 pacientes com DK internados no serviço de 
Reumatologia Pediátrica do Hospital Geral do Distrito Federal. Todos os pacientes foram sequencialmente 
avaliados com exames clínicos e laboratoriais, ecocardiogramas com Doppler, imitanciometria, potenciais 
evocados auditivos, avaliação psicológica, exame oftalmológico e, em um paciente com coreia, angiorres-
sonância magnética cerebral. Em todos os pacientes foram aplicados questionários avaliando a possível 
presença de dificuldades cognitivas, emocionais, comportamentais e sociais. Resultados: Vinte e cinco 
pacientes (21,7%) apresentaram aneurismas de coronárias. Trinta e oito pacientes (33%) apresentaram 
perda auditiva neurossensorial durante a doença aguda e subaguda, e 13 pacientes (11,3%) mantiveram a perda 
auditiva seis meses após a primeira avaliação. Outras complicações observadas foram: paralisia facial em um 
paciente (0,9%), ataxia na fase aguda e subaguda em 11 pacientes (9,5%), complicações oftalmológicas em 
15 pacientes (13,2%), constatando-se uveíte em 13, edema de papila em um paciente e hemorragia conjun-
tival em outro. Um paciente apresentou coreia (0,9%) sendo que a angioressonância magnética evidenciou 
alterações compatíveis com isquemia cerebral. Em um paciente constatou-se a presença de aneurisma de 
aorta torácica (0,9%), e outro apresentou vasculite necrosante que evoluiu com gangrena periférica e perda 
da ponta da língua (0,9%). Alterações de comportamento durante a convalescença (20%) foi observada em 
23 crianças. Conclusão: A DK pode evoluir com complicações diversas, mesmo meses após a fase aguda 
da doença, eventualmente resultando em sequelas permanentes. Quanto mais precoce forem o diagnósti-
co e a intervenção terapêutica com a administração de IgG IV, menor será a ocorrência de complicações. 
Presença de trombocitose, anemia e de atividade inflamatória elevada e por tempo prolongado são fatores 
de risco para o aparecimento de complicações. 
Unitermos: Síndrome do linfonodo mucocutâneo; aneurisma coronário; aneurisma aórtico; perda auditiva 
neurossensorial; evolução clínica. 
summaRy
Prospective study of Kawasaki Disease complications: review of 115 cases
Objective: To draw attention to complications that might arise in any Kawasaki disease (KD) stage, risk 
factors contributing to the onset of complications and possible transient or permanent disease sequelae. 
Methods: Prospective study (clinical cohort) conducted between April 2002 and April 2009 of 115 patients 
with KD admitted to the Pediatric Rheumatology Clinic of the General Hospital of the Federal District, Bra-
zil. All patients were sequentially assessed with clinical and laboratory examinations, Doppler echocardio-
graphy, imitanciometry, auditory evoked potentials, psychological evaluation, ophthalmologic examination 
and, in one patient with chorea, cerebral magnetic resonance angiography. In all patients, a questionnaire 
assessing the possible presence of cognitive, emotional, behavioral and social disorders was applied. Re-
sults: Twenty-five patients (21.7%) had coronary aneurisms. Thirty eight patients (33%) had a sensorineural 
auditory loss during the acute and subacute phases of the disease and 13 patients (11.3%) maintained the 
auditory loss six months after the first assessment. Other complications observed were as follows: facial 
palsy in one patient (0.9%), ataxia in acute and subacute phases in 11 (9.5%); 15 patients had ophthalmolo-
gic complications (13.2%), with uveitis in 13, papilledema in one patient, and conjunctival hemorrhage in 
another patient. One patient experienced chorea (0.9%), with a magnetic resonance angiography showing 
changes consistent with cerebral ischemia. In one patient, a thoracic aorta aneurism was found (0.9%) and 
another patient had a necrotizing vasculitis progressing to peripheral gangrene and tongue tip loss (0.9%). 
Behavioral changes over convalescence were observed in 23 children. Conclusion: KD may progress with 
several complications even within months of the disease acute phase, eventually resulting in permanent 
sequelae. The earlier the diagnosis and therapeutic intervention with IV IgG administration are, the lower 
will be the occurrence of complications; the presence of thrombocytosis, anemia and elevated and extended 
inflammatory activity are risk factors for complication arising.
Keywords: Mucocutaneous lymph node syndrome; coronary aneurism; aortic aneurism; sensorineural au-
ditory loss; clinical course.
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IntRodução 
A Doença de Kawasaki (DK), também conhecida como 
síndrome mucocutânea linfonodal, é uma vasculite primá-
ria frequente na infância, mediada por IgA1, que acomete 
mais frequentemente vasos de pequeno e médio calibres, 
podendo levar à necrose fibrinoide da parede dos vasos. 
Compromete os vasos desde a camada íntima até a região 
perivascular com formação de aneurismas em vários está-
gios de aparecimento, uma poliarterite da infância. É uma 
vasculite sistêmica, mas com predileção pelas artérias co-
ronárias2. 
O diagnóstico da DK é puramente clínico, com base na 
presença de febre persistente por pelo menos cinco dias, 
e mais quatro dos cinco critérios diagnósticos: alterações 
nas extremidades, como eritema e/ou edema de mãos e/ou 
pés durante a fase aguda e descamação da polpa digital na 
convalescença; exantema polimorfo; conjuntivite bilateral 
sem secreção purulenta; alterações nos lábios e cavidade 
oral, como edema, eritema e fissuras nos lábios, língua em 
framboesa, hiperemia de orofaringe e adenopatia cervical 
anterior com 1,5 cm ou mais de diâmetro. Devido à falta 
de marcadores laboratoriais específicos, um índice elevado 
de suspeita é necessário, o que geralmente resulta em um 
aumento do número de casos diagnosticados3. 
A complicação mais grave da doença é a vasculite coro-
nariana, levando a alterações nas artérias coronárias, que 
afeta 15%-20% dos pacientes não tratados4. Essas altera-
ções incluem aneurismas, ectasias e estenoses das artérias 
coronárias, responsáveis por 2% de mortalidade. A admi-
nistração de imunoglobulina intravenosa (IVIG), nos 10 
primeiros dias da doença, leva à redução do comprometi-
mento da artéria coronária para 3%-8% e da mortalidade 
para 0,2%2,3. 
Outras complicações da DK têm sido descritas como 
aneurismas em outras artérias: aneurisma de aorta, com 
maior número de casos relatados comprometendo a aorta 
abdominal5-7; aneurisma de artéria axilar8; aneurisma de 
artéria braquiocefálica9; aneurismas de artérias ilíacas, fe-
morais e aneurisma de artérias renais10,11.
Complicações gastrointestinais na DK são descritas na 
literatura como relatos de casos semelhantes às observadas 
na púrpura de Henoch Schönlein como: obstrução intes-
tinal12, edema em cólon13, isquemia intestinal14, pseudo-
-obstrução intestinal15 e abdome agudo16.
Alterações oftalmológicas associadas à DK são des-
critas desde a década de 1980, como uveíte, iridociclite, 
hemorragia conjuntival17-19, neurite óptica20, amaurose e 
obstrução da artéria ocular21.
A DK também se manifesta como vasculite necrosante, 
evoluindo para gangrena periférica conforme alguns rela-
tos de casos22-24 descritos na literatura.
Complicações neurológicas por lesão do sistema ner-
voso central (SNC) aparecem na literatura em número 
cada vez maior. As complicações neurológicas encontra-
das são: meningoencefalite25,26, coleção subdural27,28, hipo-
perfusão cerebral29, isquemia e infarto cerebral30, infarto 
cerebelar31, manifestando-se com convulsão, coreia, hemi-
plegia, confusão mental, letargia e coma8, ou mesmo infar-
to cerebral sem manifestações neurológicas30,31. 
Outras complicações neurológicas, por acometimento 
de nervos cranianos, são relatadas como ataxia3, paralisia 
facial32-34 e perda auditiva neurossensorial35-37. 
A primeira descrição de perda auditiva na DK foi feita 
por Suzuki et al., no Japão, em 1988. Em 1992, Sundel et 
al. avaliaram 40 pacientes com audiometria convencional 
e com BERA (Brainstem Evoked Response Audiometry), 
nos pacientes em que a audiometria não foi possível ser 
realizada. Sete pacientes (17,5%) apresentaram perda au-
ditiva neurossensorial e 14 pacientes foram inconclusivos. 
Em 2001, Knott et al. publicaram outro estudo no qual 
realizaram avaliação audiológica em 62 pacientes nos 30 
primeiros dias da DK, sendo que destes, 13 apresentaram 
perda auditiva neurossensorial e dois pacientes mantive-
ram a deficiência auditiva neurossensorial em uma segun-
da avaliação audiológica 10 dias depois35-37.
Alterações de comportamento, como deficiência de 
atenção, deficiência no aprendizado, alterações emocio-
nais (labilidade emocional, medo e terror noturno) e pro-
blemas de internalização (comportamento ansioso, de-
pressivo e agressivo) têm sido descritas na literatura em 
estudos38,39  realizados tendo como base os questionários 
Child Behavior Check List (CBCL4-18/1991) Strengths e 
Difficulties Questionnaire (1997) Parenting Stress Index 
(PSI/1983).
A proposta do presente estudo foi a obtenção de dados 
referentes às complicações da DK e a identificação da inci-
dência dessas complicações em uma amostra de 115 casos 
acompanhados em serviço especializado de reumatologia 
pediátrica no DF. O objetivo do estudo é chamar a atenção 
para o diagnóstico das complicações da DK, que podem 
ocorrer mesmo após as fases aguda e subaguda da doença, 
de possíveis sequelas transitórias ou permanentes e para os 
fatores de risco para estas complicações.
métodos
Foi realizada uma coorte clínica de pacientes com doença 
de Kawasaki, acompanhados no Serviço de Reumatologia 
Pediátrica do Hospital de Base do Distrito Federal (HBDF). 
O estudo avaliou 115 pacientes que apresentaram DK diag-
nosticada, segundo os critérios do American Heart Associa-
tion (HAH)3, atendidos no Serviço de Reumatologia Pediá-
trica do HBDF de abril de 2002 a abril de 2009 (critérios de 
inclusão). Foram excluídas as formas incompletas da DK 
e os pacientes que apresentavam patologias que pudessem 
levar às mesmas complicações avaliadas. Todos os pacien-
tes deram seu consentimento informado para participar 
desse estudo, que foi submetido e aprovado pelo Comitê 
de Ética em Pesquisa da Secretaria de Saúde do DF.
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Todos os 115 pacientes foram acompanhados com 
exames clínicos e laboratoriais seriados, ecocardiogramas, 
estudo dos potenciais evocados auditivos (BERA) e imi-
tanciometria, avaliação oftalmológica com biomicroscopia 
e exame de fundo de olho e avaliação psicológica. Angior-
ressonância magnética foi realizada somente em um pa-
ciente, que apresentou coreia. Todos os pacientes foram 
tratados com gamaglobulina endovenosa no momento do 
diagnóstico.
Exames clínicos e laboratoriais e os ecocardiogramas 
foram realizados na admissão, 1 mês após, de 3 em 3 me-
ses no primeiro ano após a DK, e depois de 6 em 6 meses, 
sendo realizados por um mesmo cardiologista usando o 
mesmo aparelho de ecodoppler (ALOKA SSD 2200, com 
transdutor de 2.5 e 5.0 MHz fabricado no Japão). 
O exame oftalmológico foi realizado nas fases aguda e 
subaguda da DK e 30 dias após o primeiro exame em todos 
os pacientes. 
Um questionário baseado nos questionários Child Beha-
vior Check List (CBCL4-18/1991); Strengths e Difficulties 
Questionnaire (1997); Parenting Stress Index (PSI/1983), 
avaliando dificuldades cognitivas, emocionais, comporta-
mentais ou sociais, foi aplicado a todos os pacientes 30 dias 
após a fase aguda. Os pacientes que apresentaram distúrbios 
de comportamento, emocional ou cognitivo tiveram acom-
panhamento psicológico periódico.
A imitanciometria foi realizada inicialmente em to-
dos os pacientes para excluir os que apresentavam perda 
auditiva por alterações de condução. Para avaliação imi-
tanciométrica, utilizou-se o imitanciômetro AZ7 INTE-
RACOUSTICS (Denmark, 2000). A avaliação auditiva foi 
realizada por meio de Potenciais Evocados de Tronco Ce-
rebral (BERA) em todos os pacientes durante os 30 pri-
meiros dias da doença e 6 meses após nos pacientes que 
apresentaram perda auditiva inicialmente. O equipamento 
utilizado para a realização do BERA foi do tipo MEDELEC 
SAPHIRE IV PREMIERE PLUS (England, 1996), com ele-
trodos de superfície de prata colocados nas posições base-
adas no sistema internacional 10-20-Fz, A1, A2. 
análIse estatístIca
O teste de qui-quadrado de Pearson foi utilizado para se 
verificar a associação entre a ocorrência de complicações 
da DK com as seguintes variáveis: presença de tromboci-
tose (plaquetas acima de 500.000); anemia com hemoglo-
bina abaixo de 10 g/dL; VHS acima de 50 mm por mais de 
30 dias e tratamento com IGIV na fase aguda e após a fase 
aguda. Foram consideradas diferenças estatisticamente 
significativas aquelas com p < 0,05. Empregou-se o pro-
grama SAS 9.2 para Windows na análise dos dados.
Resultados 
Dos 115 pacientes, 77 (67%) eram do sexo masculino e as 
idades dos pacientes variaram de 2 meses a 11 anos, com 
média de 3,2 anos. Oitenta e cinco eram caucasoides, 24 
pardos, um negro e cinco descendentes de japoneses. Seten-
ta e quatro por cento dos pacientes eram menores de 5 anos. 
Todos os pacientes usaram gamaglobulina intraveno-
sa (IGIV) 2 g/kg/dose, embora somente 58 nos dez pri-
meiros dias da doença.
Vinte cinco pacientes (21,7%) apresentaram aneu-
rismas de coronárias, sendo quatro pacientes em ambas 
coronárias, em um somente à direita e em 20 somente à 
esquerda – dois eram médios e os demais eram peque-
nos. Dos 25 pacientes que apresentaram aneurisma de 
coronária, quatro tinham idade abaixo de seis meses e 
dois acima de 5 anos, dez pacientes usaram gamaglobuli-
na na fase aguda e 15 na fase subaguda.
Um paciente (0,9%) apresentou aneurisma de aorta 
torácica, sendo diagnosticado na fase subaguda através 
do estudo histopatológico do aneurisma e pelos dados da 
história clínica. 
Trinta e oito pacientes (33%) apresentaram perda au-
ditiva neurossensorial durante as fases aguda e subaguda 
da doença, e 13 (11,3%) mantiveram a perda auditiva seis 
meses depois da primeira avaliação. Desses 38 pacientes, 
20 usaram gamaglobulina na fase subaguda. 
Um paciente apresentou paralisia facial na fase suba-
guda, e 11 pacientes (9,5%) apresentaram ataxia, sendo 
30% na fase aguda e os demais na subaguda. A presença 
de ataxia foi observada nos pacientes com atividade infla-
matória intensa e prolongada.
Quinze pacientes (13,2%) apresentaram complica-
ções oftalmológicas: 13 pacientes apresentaram uveíte 
anterior, um paciente apresentou edema de papila e ou-
tro apresentou hemorragia conjuntival, sendo 40% na 
fase aguda e o restante na subaguda. Essas complicações 
não se mantiveram na segunda avaliação oftalmológica, 
ocorrida 30 dias depois.
Um paciente evoluiu com coreia seis meses após a 
fase aguda, controlada com o uso de ácido valproico. 
A angiorressonância magnética cerebral mostrou lesões, 
compatíveis com isquemia cerebral, próximas ao núcleo 
caudado, alterações essas que permaneceram mantidas 
em angiorressonância realizada um ano após a primeira.
Um paciente com intensa e prolongada atividade in-
flamatória associada a anemia e trombocitose apresentou 
vasculite necrosante com gangrena periférica e conse-
quente perda da ponta da língua.  
Vinte e três pacientes (20%) apresentaram alterações 
de comportamento na convalescença: os 23 pacientes 
apresentaram irritabilidade, 13 pacientes evoluíram 
com agressividade, nove com deficiência de atenção, 
sete com deficiência de aprendizado e dois com com-
portamento antissocial. Seis pacientes permaneceram 
com comportamento agressivo, três com deficiência 
de aprendizado e cinco com deficiência de atenção seis 
meses após a fase aguda.
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Dos pacientes que apresentaram aneurisma de coroná-
ria, quatro mantiveram o aneurisma pequeno de coronária 
esquerda por 9 meses, 2 anos, 2,5 anos e um paciente man-
tém um aneurisma médio de coronária direita 6  anos após 
a fase aguda da DK. 
Cinco pacientes (4,3%) apresentaram recorrência da 
fase aguda. Três usaram IGIV e, destes, dois pacientes 
apresentaram aneurisma de coronária. Os outros dois usa-
ram gamaglobulina na fase subaguda, e um deles evoluiu 
com aneurisma de coronária. 
As complicações mais prevalentes foram: perda au-
ditiva neurossensorial (33%), aneurismas de coronárias 
(21,7%), distúrbios de comportamento e cognitivo (20%), 
alterações oculares (13,2%), ataxia (9,5%), paralisia facial 
(0,9%), gangrena periférica (0,9%), aneurisma de aorta 
(0,9%) e isquemia cerebral (0,9%) (Figura 1).
associação significativa entre a frequência de complicações 
com as seguintes variáveis: anemia com Hg < 10 g/dL (p = 
0,0001); trombocitose (p = 0,0015); VHS > 50 mm/h por 
mais de 30 dias (0,0001); e tratamento com IGIV após a 
fase aguda (dez primeiros dias de doença) (p = 0,0111).
dIscussão
Takahashi et al.40 observaram na necropsia de crianças 
que tiveram DK, sem anormalidades cardíacas no ecocar-
diograma e que haviam morrido anos depois por outras 
causas, que as artérias coronárias eram marcadamente 
anormais com impressionantes alterações pró-ateroscle-
róticas, o que sugere que o dano cardiovascular pós-DK 
é difuso, persistente, mesmo na ausência de lesões agudas 
dessa artéria. Esse dano cardiovascular não reconhecido 
ou não identificado na fase aguda irá manifestar-se mais 
tarde como doença cardiovascular no adulto, explicando 
muitos enfartos do miocárdio em adolescentes e adultos 
jovens sem causa aparente41.
Os aneurismas de coronárias foram classificados pelo 
novo guideline da AHA3 em: pequenos (diâmetro interno 
de 3 a 5 mm), médio (de 5 a 8 mm), e gigante (maior que 
8 mm). Outras alterações que podem ser encontradas na 
DK, mesmo na ausência de aneurismas, são ectasias ou es-
tenoses dos vasos. Os aneurismas gigantes das coronárias 
são de alto risco para trombose, calcificação e/ou estenose 
e, consequentemente, para infarto do miocárdio. Os pe-
quenos e médios aneurismas geralmente regridem espon-
taneamente, e em raros casos geram outras complicações3.
Os aneurismas de aorta também devem ser sempre 
pesquisados; o diâmetro da aorta deve ser mensurado 
com exames de imagem, porque existem evidências de 
que a dilatação da aorta é comum em pacientes com DK 
e que essas dilatações não regridem no primeiro ano da 
doença5.
A incidência de acometimento do SNC na DK varia 
de 1,1% a 3,7%25,41, manifestando-se como convulsões, 
ataxia, coma, letargia, coleção subdural, hemiplegia, pa-












































Figura 1 – Incidência das complicações da DK em uma 
amostra de 115 pacientes encaminhados ao serviço de 
Reumatologia Pediátrica do HBDF, de janeiro 2002 a 
janeiro de 2011.
As complicações persistentes foram: aneurisma de co-
ronária em quatro pacientes, perda auditiva neurossenso-
rial em 13, alterações de comportamento em seis pacientes. 
As complicações ocorreram mais nos pacientes que 
apresentaram mais anemia, mais trombocitose e atividade 
inflamatória maior e mais duradoura (Tabela 1). A inci-
dência das complicações da DK foi maior nos pacientes 
que usaram IVIG após os dez dias de evolução da doença 
(Tabela 2). Pela análise estatística, foi possível detectar uma 
Tabela 1 – Relação entre as complicações da DK e a presença de trombocitose (plaquetas > 500.000), anemia com 






[Hg <10 mg/dL] 
n (%)
VHS (> 50 mm/h) 
Por mais que 30 dias 
n (%)
Com complicações da DK 63 44 (70) 38 (62) 55 (87)
Sem complicações da DK 52 21 (40) 13 (25) 23 (44,2)
Tabela 2 – Relação entre as complicações da DK e o uso de imunoglobulina EV durante a fase aguda e após a fase aguda
Pacientes (n) IGIV durante a fase aguda n (%) IGIV após a fase aguda  n (%)
Com complicações da DK 63 25 (40) 38 (60)
Sem complicações da DK 52 33 (63,4) 19 (36,6)
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A paralisia facial costuma ser unilateral, mais frequen-
te do lado esquerdo, transitória e com frequência aparece 
associada ao comprometimento coronariano. Desaparece 
espontanea e completamente sem qualquer sequela. Poon 
et al., em 2000, publicaram um estudo de 28 pacientes com 
paralisia facial transitória variando de 2 dias a 3 meses, 
mais à esquerda, como complicação da DK. Os pacien-
tes tinham idade entre 3 a 25 meses, com predomínio no 
sexo feminino (1,4:1). Destes pacientes, 54% apresentavam 
também aneurisma de coronária, porém somente um havia 
usado gamaglobulina EV. No presente estudo, a única pa-
ciente que apresentou paralisia facial foi diagnosticada no 
26° dia de doença, apresentou febre prolongada, atividade 
inflamatória intensa e prolongada. A paralisia facial surgiu 
na fase subaguda, à esquerda, melhorou 30 dias após com 
fisioterapia, e a paciente também apresentou ataxia, per-
da auditiva e aneurisma pequeno de coronária esquerda. 
É importante suspeitar de DK em crianças com febre pro-
longada e paralisia facial32. 
A perda auditiva neurossensorial, pouco mencionada 
na literatura, é outro tipo de complicação grave, que pode 
ser irreversível37,42. A perda auditiva neurossensorial da 
DK pode refletir anormalidades do ouvido interno devido 
ao intenso processo inflamatório da cóclea ou da parede 
dos vasos (vasa nervorum e vasos perineurais), levando à 
neuropatia vasculítica43,44.
O número de casos publicados de deficiência auditiva 
neurossensorial na DK parece subestimado. A diminuição 
da acuidade auditiva, além de poder ser discreta e tran-
sitória por se tratar de crianças de baixa idade, pode não 
ser percebida pelos pais. Muitas vezes, a perda auditiva só 
é detectada por audiometria, ou em crianças menores em 
que a audiometria tonal apresenta dificuldades de execu-
ção, por meio da avaliação por potenciais evocados audi-
tivos (BERA)42. Diferente dos estudos realizados anterior-
mente, em nosso estudo foi encontrada alta porcentagem 
de pacientes com perda auditiva neurossensorial, tanto 
nos primeiros 30 dias da doença (33%) como na avaliação 
seis meses mais tarde (11,3%). Essa diferença ocorreu, pro-
vavelmente, porque os estudos anteriores não realizaram 
o BERA em todos os pacientes, e a segunda avaliação foi 
feita em um período variável de tempo naqueles em que o 
BERA foi realizado36,37.
Concordamos com Knott et al.37 que a perda auditi-
va neurossensorial é uma complicação frequente da DK; 
contudo, discordamos destes autores que a perda auditiva 
neurossensorial persistente é rara, uma vez que encontra-
mos 11,3% dos nossos pacientes mantendo a perda audi-
tiva na avaliação seis meses mais tarde. De forma similar, 
concordamos com o estudo de Sundel et al.36 que a intensa 
e prolongada atividade inflamatória é um fator de risco 
para a perda auditiva na DK, mas observamos que anemia 
e trombocitose também são fatores predisponentes para a 
perda auditiva na DK.42
Ataxia ocorre na fase aguda ou subaguda e geralmente 
é transitória3. Em nosso estudo, 30% dos pacientes apre-
sentaram ataxia na fase aguda e os demais na subaguda, 
desaparecendo na convalescença.
Lesões do SNC podem ocorrer, e apesar de sua gravida-
de, na maioria das vezes são achados autolimitados, con-
forme alguns relatos de casos na literatura29, cuja resolução 
pode levar alguns meses, podendo no entanto deixar se-
quelas como atrofia cerebral, lesões isquêmicas30, inclusive 
problemas cognitivos e comportamentais39. Meningoence-
falites, coleções subdurais, hipoperfusão cerebral, isque-
mia, infarto cerebral e cerebelar são alterações do SNC que 
também vêm sendo frequentemente detectadas pelo maior 
reconhecimento da DK e por um acompanhamento mais 
prolongado desses pacientes26-31. As lesões do SNC devem 
ser sempre consideradas na DK, principalmente nos casos 
graves, com atividade inflamatória intensa e prolongada, e 
com presença de comprometimento coronariano, com ou 
sem manifestações neurológicas31.
Estudos histopatológicos post mortem, em casos de 
DK, são escassos. Amano et al., em estudo de necropsia 
de 30 crianças afetadas por DK, encontraram ganglionite e 
neurite de nervos cranianos e periféricos, endoarterite, pe-
riarterite coriomeningite e leptomeningite, além de atro-
fia, degeneração com perda de neurônio, glicose marginal 
e subpendimal e formação de nódulos gliais ao redor das 
degenerações de neurônios43. 
As complicações oftalmológicas, conforme os relatos 
de casos encontrados na literatura, ocorrem na fase agu-
da e subaguda, costumam ser transitórias e desaparecem 
meses após a fase aguda18.  Burns et al. (1985) avaliaram 
41 pacientes na fase aguda da DK e observaram 27 pa-
cientes com uveíte anterior (25 bilateral), cinco pacientes 
com ceratites puntáceas e três com ceratite e uveíte45. No 
presente estudo, 15 pacientes apresentaram complicações 
oftalmológicas como uveíte anterior, edema de papila e he-
morragia conjuntival, que surgiram também na fase aguda 
e subaguda e foram transitórias.
A DK, por ser histologicamente uma vasculite do gru-
po da poliarterite, com comprometimento de toda a parede 
vascular e por cursar com necrose fibrinoide do vaso, pode 
evoluir devido à intensidade do acometimento inflamatório 
do vaso, para uma vasculite necrosante e chegar à gangrena 
periférica, conforme relatos de casos descritos na literatu-
ra22-24. A paciente que apresentou vasculite necrosante evo-
luiu com gangrena periférica com perda da ponta da língua, 
foi diagnosticada na fase subaguda como DK, apresentou 
atividade inflamatória intensa e prolongada associada a im-
portante trombocitose.
A DK está associada a significantes sequelas compor-
tamentais, como dificuldade de concentração, labilidade 
emocional, hiperatividade, agressividade, dificuldade no re-
lacionamento social e outras. Essas complicações devem ser 
consideradas no seguimento dos pacientes com DK, e estes 
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devem ser sempre encaminhados para avaliação psicológica. 
Estudos realizados tendo como base os questionários Child 
Behavior Check List (CBCL4-18/1991) Strengths e Difficul-
ties Questionnaire (1997) Parenting Stres s Index (PSI/1983), 
como o de Conway et al em 2005, que encontraram 40% dos 
pacientes com ansiedade, depressão, problemas associados 
à conduta (agressividade, hiperatividade, desobediência e 
comportamento argumentativo), e pouca alterações nas in-
terrelações sociais e/ou na performance escolar. King et al, em 
2000, com base nos mesmos questionários, encontraram 34% 
dos pacientes com alterações de comportamento como: defi-
ciência de atenção, deficiência no aprendizado, efeitos emo-
cionais (medo e terror noturno). Predominaram problemas 
de internalização (comportamento ansioso e depressivo). No 
presente estudo, 20% dos pacientes apresentaram alterações 
de comportamento predominando em concordância com os 
achados de Conway et al., alterações da conduta (agressivi-
dade, hiperatividade comportamento argumentativo) e com 
os achados de King et al., predominância de deficiência de 
atenção, deficiência de aprendizado e efeitos emocionais (la-
bilidade emocional) que duraram de  1 a 6 meses depois da 
fase aguda da DK. A alteração mais frequente e que ocorre 
comumente na fase aguda é a irritabilidade38,39. 
No presente estudo as complicações mais prevalentes 
da DK foram perda auditiva neurossensorial (33%), aneu-
rismas de coronárias (21,7%) e os distúrbios de comporta-
mento e cognitivo (20%). Por ser uma vasculite sistêmica, a 
DK pode evoluir com várias complicações, algumas transi-
tórias, outras podendo levar a  sequelas permanentes, como 
as complicações coronarianas que podem levar à morte. 
Algumas complicações podem ser persistentes, como é o 
caso das sequelas devido a lesões cerebrais, da perda audi-
tiva neurossensorial e das alterações comportamentais, que 
podem levar às incapacidades residuais, com prejuízo no 
aprendizado e nas relações interpessoais.
Da análise de nossos dados, concluímos que quanto 
mais precoces o diagnóstico e a intervenção terapêutica 
com IgG EV, menor será a ocorrência de complicações; a 
presença de trombocitose, anemia e atividade inflamatória 
elevada e por tempo prolongado são fatores de risco para 
as complicações. Adicionalmente, é importante que seja 
mantido um seguimento atento e periódico dos pacientes, 
pois muitas dessas complicações têm aparecimento tardio 
e podem tornar-se permanentes.
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